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Antecedentes

En el afio 1875 Horacio C. Wood en su libro Treatise
on therapeutics describié la presencia de “Convulsiones
faciales limitadas a los orbiculares de los parpados, que
cierran completamente los 0jos y se acompafian de multi-
ples gestos bizarros”.

Henry Meige en 1910 describié 10 pacientes con este
tipo de movimiento anormal refiriéndolo como “convul-
siones faciales” que predominan en los orbiculares de los
parpados, pero uno de ellos presentaba movimientos tam-
bién de la mandibula. En 1972, Paulson le dio el nombre
de sindrome de Meige a este tipo de distonia focal.!

En laactualidad el sindrome de Meige se define como
una distonia focal caracterizada por la combinacién de
blefaroespasmo en asociacién con alguna de las siguien-
tes distonias craneales: distonia laringea, faringea,
oromandibular y distonia bucolingual.

Etiologia

La causa es desconocida, sin embargo estudios
histopatoldgicos han revelado la presencia de cuerpos de
Lewy en los ganglios basales hasta en 25% de pacientes
con sindrome de Meige. Desde el punto de vista
neurofisioldgico se considera asociado a un desbalance
neuroquimico de circuitos Dopamina-acetilcolina en los
ganglios basales.

Estudios recientes empleando resonancia magnéti-
ca funcional han mostrado una deficiente activacion
de la corteza motora primaria y ventral premotora aso-
ciada a una sobreactivacién del area motora suplemen-
taria caudal, durante la accion de silbar siendo un hallazgo
especifico del sindrome de Meige y la distonia
oromandibular, no asi del blefaroespasmo, su significado
funcional atn no ha sido aclarado.

Su presencia se ha relacionado también con el uso de
farmacos como descongestionantes nasales, neurolépticos,
levodopa y con una respuesta parcial a ciertos farmacos
como el trihexifenidilo, perfenazina, flurfenazina,
carbamazepina, sulpirida lo que sugiere una
sobreactivacion de funciones colinérgicas y dopaminérgicas
en el estriado, asi como cambios importantes en los nive-
les de GABA.?

Se considera también la presencia de factores genéticos
en su desarrollo, asi como asociado a enfermedades

autoinmunes como la tiroiditis de Hashimoto, trastornos
psiquiatricos como depresion, ansiedad, personalidad ob-
sesiva-compulsiva; alteraciones oculares como infeccio-
nes, sindrome de 0jo seco y traumatismos.

Epidemiologia

» Es mas comun en mujeres en una relacion de 2:1, con
un rango de edades desde los 30 a los 70 afios.

» Seasocia atrastorno obsesivo-compulsivo y depresion.

» La discapacidad principal es la vision asociada al

blefaroespasmo.

Es dificil distinguir entre el sindrome de Meige y una

discinecia tardia a neurolépticos.?

Tratamiento

» Toxina botulinica. Se refiere la toxina botulinica tipo

A como el mejor tratamiento en blefaroespasmo y sin-
drome de Meige.® Sin embargo, existen pocos estu-
dios en la literatura médica internacional que permitan
validar totalmente su uso y los que existen correspon-
den en su mayoria a estudios con Botox® y en menor
medida para Dysport®; sin embargo, se aprueba su
uso, porque uno de sus elementos clinicos importantes
—blefaroespasmo aislado- es totalmente susceptible de
manejo con la mayoria de las formulaciones existen-
tes de toxina botulinica en el mercado y esta aprobado
para esto internacionalmente.
Los esquemas de dosificacion y las técnicas de apli-
cacion son similares a los realizados en casos de
blefaroespasmo aislado y espasmo hemifacial. EI ma-
nejo del componente oromandibular se revisara en el
apartado de esta entidad de forma individual.

e Otras alternativas terapéuticas. El uso de
trihexifenidilo, benzotropina, baclofeno han mostrado ma-
yor beneficio en relacion a otros tratamientos médicos.*
Se ha descrito también el uso de bloqueo
neuromuscular con alcohol en este sindrome.®
El levetiracetam es una posibilidad terapéutica en la
gue se sugiere posible mejoria, pero sin descartar la
posibilidad de efecto placebo.®
El haloperidol empeora la discapacidad en el sindrome
de Meige.’

También cabe mencionar que existe la descripcién del
sindrome de Brueghel en el cual se describe la asocia-
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cion del blefaroespasmo y la distonia oromandibular
de APERTURA, el cual se caracteriza por cierre
palpebral, apertura de la mandibula con periodos de
disartria y sensacidon de disnea.®

DISTONIA OROMANDIBULAR (DOM)

La distonia oromandibular es un forma de distonia focal
caracterizada por movimientos involuntarios de los
musculos de la masticacion, musculatura facial infe-
rior y lingual resultando en repetitivos y en ocasiones
sostenidos espasmos de apertura, cierre y desviacion de
la mandibula, protrusion, retraccién de la lengua o una

combinacion de todas ellas que limitan e incluso imposibi-
litan el habla, la masticaciony la deglucién.®®

Aunque se activa con la accion, ésta se limita a activi-
dades especificas como hablar, comer, silbar, etc. Em-
peora con el estrés y desaparece durante al suefio.*

Desde el punto de vista clinico, la distonia oromandibular
se clasifica en seis tipos especificos de acuerdo al tipo de
movimiento predominante: de cierre, de apertura,
lateralizacion, faringea, lingual, buco-facio-lingual y
mixta.®1°

La evaluacién de la severidad de la distonia
oromandibular puede efectuarse mediante las escalas de
Jankovic y la de Burke-Fahn-Marsden (Tabla 1).

Tabla 1
Escala de Burke-Fahn-Marsden

Regién Factor provocador Severidad Factor de severidad
Ojos 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Boca 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Lenguaje y deglucién 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Cuello 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Brazo derecho 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Brazo izquierdo 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Tronco 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Pierna derecha 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Pierna izquierda 0-4 X 0-4 0.5 0-8
Suma
Méximo
Nombre:
Edad:
Fechas
S P S P

« ESCALA DEL MOVIMIENTO

1. Ojos (x 0.5)

2. Boca (x 0.5)

3. Fonacion y deglucién
4. Cuello (x 0.5)
5. Brazo derecho
6. Brazo izquierdo
7. Tronco

8. Pierna derecha
9. Pierna izquierda
Total (méax. 120)

*« ESCALA DE DISCAPACIDAD

10. Habla

11. Escritura
12. Comida

13. Deglucion
14. Higiene

15. Vestido

16. Marcha
Total (max. 30)
Distribucion
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+ ESCALA DEL MOVIMIENTO DE LA DISTONIA

P. FACTOR DE PROVOCACION
General:

. Sin distonia ni en reposo ni en accion.

. Distonia s6lo en una accion particular.

. Distonia en varias acciones.

. Distonia en varias acciones e intermitente en reposo.

. Distonia tanto en reposo como en accién de forma persistente.

A WNELO

Para habla y deglucién:

. Sin trastorno

. Ocasionalmente en una o las dos (menos de uno por mes)
. Frecuente en una de las dos (mas de uno por mes)

. Frecuente en una y ocasional en la otra.

. Frecuentes en ambas.

A WNRELO

S. FACTORES DE SEVERIDAD
1. OJOS:

0. Sin distonia

1. Ligera: guifio ocasional.

2. Discreta: guifio frecuente sin espasmos prolongados.

3. Moderada: blefaroespasmo prolongado; pero los ojos abiertos la mayor parte del tiempo.
4. Severa: espasmos prolongados y ojos cerrados al menos 30% del tiempo.

2. BOCA:

0. Sin distonia

1. Ligera: ocasionalmente muecas u otros movimientos de boca o lengua.
2. Discreta: movimientos presentes moderados menos de 50% del tiempo.
3. Moderada: posturas y movimientos moderados la mayor parte del tiempo.
4. Severa: posturas y movimientos intensos todo el tiempo.

3. HABLA Y DEGLUCION:

0. Normal.

1. Ligeramente afectadas: lenguaje facilmente entendible u ocasionales atragantamientos.

2. Moderadamente afectadas: algunas dificultades para entender el lenguaje o atragantamientos frecuentes.
3. Marcadamente afectadas: dificultad para entender el lenguaje o incapacidad de tragar sélidos.

4. Severamente: lenguaje casi anartrico o disfagia total, incluso para alimentos blandos.

4. CUELLO:

0. Sin distonia.

1. Ligera: espasmos ocasionales.
2. Torticolis discreto, pero obvio.
3. Torticolis moderado.

4. Torticolis severo.

5Y 6. BRAZOS (5 DERECHO, 6 IZQUIERDO):

. Sin distonia

. Ligera: no significativa clinicamente.

. Discreta: obvia, pero no incapacitante.

. Moderada: prension conservada, con alguna funcién manual.
. Severa: incapacidad de prension.

A WNRELO
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7. TRONCO:

0. Sin distonia.

1. Torsion ligera, no significativa.

2. Torsion evidente, pero que no interfiere con la bipedestaciéon y marcha.
3. Torsion moderada que interfiere con la bipedestaciéon y marcha.

4. Torsién extrema que impide la bipedestaciéon y marcha.

8 Y 9. PIERNAS (8 DERECHA, 9 IZQUIERDA):

0. Sin distonia

1. Ligera: sin trastornos, insignificante clinicamente.

2. Discreta: pero anda agil y sin ayuda.

3. Moderada: altera severamente la marcha.

4. Severa: incapaz de estar de pie o andar con la pierna afectada.

*« ESCALA DE DISCAPACIDAD

10. HABLA:

0. Normal.

1. Afectacion ligera: comprension normal.

2. Afectacion discreta: comprension interferida.

3. Afectacion marcada: comprension dificil.

4. Afectacion severa: afonia y anartria casi completa.

11. ESCRITURA (TEMBLOR O DISTONIA):

0. Normal.

1. Afectacion ligera: perfectamente legible.

2. Afectacién moderada: casi legible.

3. Afectacion severa: ilegible.

4. Afectacidon muy severa: incapacidad para sostener el lapiz.

12. ALIMENTACION:

0. Normal.

1. Usa trucos, pero es independiente.

2. Puede comer, pero no cortar la comida.
3. Puede comer sélo con los dedos.

4. Totalmente dependiente.

13. DEGLUCION:

. Normal.

. Atragantamientos ocasionales.

. Atragantamientos frecuentes: deglucion dificultosa.
. Imposible tragar sélidos.

. Imposible tragar solidos y liquidos.

A WNEFO

14. HIGIENE:

0. Normal

1. Torpe, pero independiente.

2. Necesita ayuda en algunas actividades.

3. Necesita ayuda en la mayoria de las actividades.
4. Necesita ayuda en todas sus actividades.

15. VESTIDO:

0. Normal.

1. Torpe, pero independiente.
2. Necesita ayuda en algo

3. Necesita ayuda en casi todo.
4. Necesita ayuda en todo.



84

Lopez Ruiz Minerva, et al. Sindrome de Meige
Rev Mex Neuroci 2009; 10(2): 80-89

16. MARCHA:

. Normal.

. Practicamente normal, apenas se nota.

. Moderadamente anormal, obvia para todo el mundo.
. Claramente anormal.

. Precisa ayuda para andar.

. En silla de ruedas.

abhwNEFE O

DISTRIBUCION:

. Focal
. Hemidistonia

. Segmentaria braquial (brazos + axial).

. Segmentaria axial (cuello y tronco).

. Segmentaria crural (pierna + tronco).

. Segmentaria craneal + braquial.

. Segmentaria craneal + axial.

. Multifocal (dos o mas partes no contiguas).

. Generalizada (crural mas otros segmentos).

O©CoO~NOOUAWNEO

. Segmentaria craneal (dos o méas partes del craneo o cuello).

Epidemiologia

Este tipo de distonia corresponde s6lo a 5% de todas
las formas de distonias, pero dentro de las distonias
craneales corresponden a 22%, estando en segundo lugar
solo después del blefaroespasmo. Relacién H:M 1:1.5 con
una incidencia: 68.5 casos por millén de habitantes en
EUA. Promedio de edad de inicio entre 50 y 60 afios.*°

Etiologia

La distonia oromandibular tiene dos origenes, una for-
ma idiopdtica y una secundaria, esta Gltima con mayor
frecuencia.

La forma secundaria de la DOM se asocia a diversos
factores; el principal corresponde a la asociada al uso de
farmacos.'®!* El uso de neurolépticos se asocia a distonia
oromandibular como parte de una discinesia tardia, sobre
todo cuando existe exposicion a estos farmacos por lo
menos seis meses previos al inicio del cuadro. La presen-
cia de estereotipias orofaciolinguales y acatisia en un pa-
ciente con DOM sugiere fuertemente la presencia de una
discinesia tardia.™*

En un estudio comparativo entre las formas idiopaticas
y las secundarias a neurolépticos se demostr6 que en la
primera existe una asociacion a otros tipos de movimien-
tos anormales como distonias cervicales, blefaroespasmo
y disfonia espasmddica (p < 0.05), mientras que las for-
mas secundarias a neurolépticos la DOM aislada fue pre-
dominante al resto de los movimientos (p < 0.05), junto a
las estereotipias orofaciolinguales ya mencionadas (p <
0.0001) de las cuales la protrusion labial fue la més co-

man. Los farmacos mas frecuentemente involucrados en
dicha serie fueron el haloperidol, tioridazina y flufenazina.

Otros farmacos involucrados incluyen bloqueadores de
canales de calcio como cinarizina, flunarizina; procinéticos
como metoclopramida y cisaprida y otros como
antihistaminicos y anfetaminas.

Lesiones focales de encéfalo o de tallo cerebral;
traumatismos craneoencefalicos, encefalopatia anoxico-
isquémica y enfermedades neurodegenerativas también
se han asociado a esta condicion.

El concepto de DOM “periférica” no es del todo acep-
tado, ésta se asocia a lesiones particularmente traumaticas
maxilares y/o dentales, aunque clinicamente no existe una
diferencia entre las formas idiopaticas o de otro origen de
las formas “periféricas”, la primera se asocia a otros ti-
pos de movimientos anormales. Se ha acufiado el término
de “discinecia desdentada” para pacientes particularmente
ancianos, carentes de dentadura, quienes desarrollan mo-
vimientos anormales oromandibulares considerandose
secundaria a una anomalia propioceptiva por la ausencia
de denticién, aunque esto de caracter puramente tedri-
co.'?

Opciones de tratamiento

El tratamiento médico empleado para el manejo de la
distonia oromandibular al igual que en el sindrome de Meige
ha incluido el uso de anticolinérgicos (biperideno,
trihexifenidilo); levodopa y agonistas dopaminérgicos,
tetrabenazina, neurolépticos, baclofen, benzodiazepinas,
riluzole, litio y anticonvulsivantes como carbamazepina,
valproato de magnesio y levetiracetam hasta ahora todos
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ellos con niveles de evidencia U en las revisiones biblio-
gréficas internacionales actuales, con multiples efectos
adversos y pobre respuesta clinica.’?

La estimulacion cerebral profunda también se ha en-
sayado con algunos resultados favorables, asi como la
palidotomia, adn sin contarse con evidencia estadistica
suficiente para su completa recomendacién.

Toxina botulinica

Desde el afio 1989 se ha introducido el manejo con
toxina botulinica tipo A (Botox) para este trastorno del
movimiento. Tan y Jankovic reportan una mejoria impor-
tante en funcién en 80% de una serie que incluy6 202

pacientes, desde 1988 hasta 1998, con 31% de complica-
ciones, de las cuales 11% se asocié a disfagia como el
sintoma adverso predominante, asimismo, la tasa de me-
nor respuesta la tuvieron en el grupo de pacientes con
distonia de apertura.'

A pesar de ser un tratamiento aceptado de la DOM
en revisiones bibliografica extensas llevadas a cabo
hasta el afio 2004, s6lo existia un estudio placebo-con-
trolado con toxina botulinica tipo A (Botox®) que de-
mostré una mejoria de 37% en un pequefio grupo de
ocho pacientes (Jankovic 1987) con un nivel de evi-
dencia U, a pesar de esto, hasta este momento per-
manece como la primera opcidn terapéutica de esta
condicion clinica.

Tabla 2

Clasificacion de distonias oromandibulares, musculos involucrados y dosis de toxina botulinica recomendadas

Subtipo de distonia Mdusculos Funcién Dosis recomendada
involucrados por musculo
De cierre Temporal Cierre de mandibula, movimiento de la 15-30 u
mandibula ipsilateral y las fibras posteriores
retraen la mandibula
Maseteros Cierra y eleva la mandibula 15-30 u
Pterigoideo interno Cierra, protruye y mueve la mandibula y la 5-20 u
desvia al lado contrario
De apertura Pterigoideo externo Abre la boca protruye la mandibula y la 5-15 u
desvia al lado contrario
Milohioideo Eleva el hueso hioides, abre la mandibula y 5-10 u
eleva el piso de la boca
Digéstrico Abre la mandibula 5-10 u
Genihioideo Abre la mandibula y eleva y dirige el hueso 5-10 u
hioides hacia delante
Platisma Apertura de la mandibula 5 u por punto de

De lateralizacion

Lingual

Buco-faringeo-lingual

Mixta

Pterigoideo externo
contralateral

Temporal ipsilateral
Geniogloso
(posterior)
Hiogloso
Condrogloso
Estilogloso
Palatogloso
Orbicular

de los labios
Masetero
Lingual
Buccinador

Geniogloso

Hiogloso

Digéstrico
Varios

Abre la boca, protruye la
mandibula y la mueve al

lado contrario

Mueve la mandibula al mismo lado

Movilizacion lateral, retraccién y
protrusion lingual

Cierre de los labios-lingual

Cierre mandibular

Protrusion lingual y lateralizacion
Frunce los labios

Fibras anteriores: retraen la lengua
dentro de la boca

Fibras posteriores: protruyen la lengua
hacia delante

Deprime la lengua y la retrae hacia abajo
del mismo lado

Abre la mandibula

Varios

aplicacion distribuidos
de 6-8 puntos (30-40 u)
5-10 u

15-30 u

5al10Ul

1 a 2 Ul en 4 puntos

10 a 30 Ul
5a 10 Ul en 2 puntos
3a5Ul

10 a 20 Ul

5-10 UI
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B. Masseter

A. Temporalis

C. External pterygoid D. Internal pterygoid

Figura 1. Masculos de la masticacion.

La experiencia con toxina botulinica tipo A (Dysport®)
es limitada, con un uso s6lo en paises del norte de Europa
con minimas referencias en la literatura mundial. EI uso
de toxina botulinica tipo B (Myobloc®/Neurobloc®) es s6lo
anecdotico.

Hasta este momento no existen referencias especificas
en la literatura mundial en relacion al manejo de la DOM
con latoxina botulinica tipo A libre de complejos proteinicos
0 (Xeomeen), por tanto su uso no puede ser recomendado
ni descartado, ameritando por tanto desarrollo de protoco-
los clinicos para evaluar su eficacia y seguridad.

En latabla 2 se enlistan los subtipos de DOM, muscu-
los involucrados y dosis recomendadas, las descripciones
de las técnicas de identificacion de los musculos y aplica-
cion se describen a continuacién.?

La guia electromiogréfica se recomienda para locali-
zar de forma maés precisa los musculos a inyectar; sin
embargo, este recurso no siempre esta disponible en los
centros médicos de nuestro pais, donde esta patologia es
manejada, el adecuado conocimiento de la anatomia (Fi-
guras 1y 2) y unatécnica de aplicacion depurada en manos
de personal capacitado permite una adecuada identifica-

Dorsam of tongue

Styloid
Procses

Styloid
Hyoideus

Stylo

Sishgdarfis
Pharyngsus

Genio-Glossus
Genio-Hyoideus

Hyo-Clossus

L Thyroid Y}y Great Cornu
¥

Hyoid nonf ¥ Cartilage 1J'l

Figura 2. Musculos linguales.

cion de los masculos involucrados en este tipo de movi-
mientos y pueden sustituir al menos, parcialmente el apo-
yo de equipo neurofisioldgico.

TECNICAS DE APLICACION Y TIPOS DE
DISTONIA OROMANDIBULAR

Distonia oromandibular de cierre

Los musculos involucrados en la distonia de cierre in-
cluyen el masetero como principal musculo de la
masticacion, el cual es un musculo cuadrilatero que se
inserta desde el arco zigomatico hasta el angulo y super-
ficie lateral de larama de la mandibula, es facilmente identi-
ficable cuando se pide al paciente que cierre con fuerza
la misma, recomendandose la inyeccion a un centimetro
por delante del borde posterior de la rama de ésta.

El musculo pterigoideo interno es un masculo pequefio
que ocupa la porcion interna de la mandibula, se inserta des-
de la parte lateral de la apdfisis pterigoides y el proceso
piramidal hasta la porcion interna de la ramay angulo de la
mandibula, su funcion es particularmente el cierre de laman-
dibula. Su abordaje puede ser a través de la cavidad bucal
palpando la cara interna de la porcién vertical de lamandibu-
la 0 por debajo de ésta, insertando la aguja a una distancia de
0.5a 1 cm anterior al &ngulo maxilar.

El masculo temporal es un amplio y aplanado musculo
que nace de la fosa temporal y se inserta en la superficial
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medial, borde anterior de la apéfisis coronoides y borde
anterior del la rama de la mandibula. Las fibras posterio-
res de este muasculo tiene la funcidn de cierre y retraccion
de la mandibula. Su abordaje es a través de la inyeccion
dentro de la fosa temporal y dado su forma irradiada se
sugieren dos a cuatro puntos de aplicacion.*?

Distonia oromandibular de apertura

Los masculos involucrados en la apertura de la mandi-
bula incluyen principalmente el pterigoideo lateral asisti-
dos por lo que se conoce como complejo submentoniano
que incluye el milohioideo, digastrico y genihioideo, asi-
mismo el platisma también tiene un rol en la apertura
mandibular pero de menor relevancia.

El pterigoideo lateral o externo es un pequefio miscu-
lo conico con dos origenes una del ala superior del hueso
esfernoides y una inferior de la superficie lateral del la
apofisis pterigoides hacia la pared interna de la mandibu-
la. Este masculo puede ser abordado intraoralmente o de
forma externa, esta Ultima es la mas recomendada, se
introduce la aguja a 35 mm del canal auditivo externoy a
10 mm del margen inferior del arco zigomatico con un
angulo de 15° en direccion a la porcion inferior de la apé-
fisis pterigoides.

El masculo digastrico se inserta en la ap6fisis mastoides
del hueso temporal y se dirige hacia la fosa digastrica de
lamandibula, esta dividido en dos porciones por un tendon
medial fibroso fijo al hueso hioides, en dos porciones una
anterior y una anterior cuya funcién es la retraccion y
apertura de la mandibula, mientras que la porcién poste-
rior tiene las funciones contrarias.

El genihioideo se inserta en el hueso hioides y redirige
hacia delante al tubérculo genial inferior de la mandibula.
El milohoideo nace del hueso hioides hasta la linea
milohioideoa del maxilar.

Debido a que la separacion clinica de los diversos
musculos de la base de la lengua es dificil, se prefiere el
término de complejo submentoniano y se le maneja como
una unidad, siendo el sitio de aplicacion a 1 cm por detras
del borde de la barbilla dividiendo la dosis en dos puntos
uno a cada lado de la linea media.

La inyeccién del masculo platisma puede en algunos
casos aportar algo de beneficio; es un masculo facilmen-
te identificable en el cuello y se encarga de la depresion
de lamandibulay de los tejidos blandos de la porcion infe-
rior de la cara.®®

Distonia oromandibular de lateralizacion

El masculo pterigoideo externo o lateral contralateral
junto con el pterigoideo medial ipsilateral son los encarga-

dos de la desviacion lateral de la mandibula, mientras el
musculo temporal es un retractor ipsilateral.*°

Distonia lingual

La distonia lingual o de protrusion lingual es una forma
peculiar de DOM, caracterizada por movimientos incon-
trolables linguales, su fisiopatologia hasta ahora ha perma-
necido sin elucidar, aunque se ha asociado a enfermedades
neurodegenerativas como la neuroacantosis; encefalopatia
andxico-isquémica, errores innatos del metabolismo.

El tratamiento oral es regularmente inefectivo en la
mayoria de los casos.

La aplicacion de toxina botulinica tipo A (Botox®) se
ha empleado con un éxito limitado pero hasta ahora sien-
do la opciodn terapéutica mas viable. Gelb, et al. reportan
una mejoria de 76% en la funcion pero con 40% de efec-
tos adversos, principalmente disartria ni disfagia en una
pequefia serie de casos.

Los musculos extrinsecos de la lengua incluyen los
genioglosos, hioglosos, condrogloso, estilogloso, palatogloso
y lingual.

La porcion posterior del geniogloso se encarga de la
protrusion de la lengua mientras que la anterior de la depre-
sion y retractor de la lengua. EI musculo hiogloso es depre-
sor y lateralizador de la lengua. La aplicacién puede ser
intraoral por debajo de la lengua en uno a dos puntos de
cada lado o submaxilar a 2 cm por detras del borde inferior
del mentdn y a cada lado de la linea media.*?

Distonia oromandibular faringea,
bucofaciolingual y mixta

La distonia faringea, regularmente asociada a disfonia
espasmodica, consiste en movimientos anormales de
musculos constrictores: estilo-, salpingo- y palatofaringeo
y se manifiestan por dificultad para la deglucién. El trata-
miento de esta forma de distonia oromandibular es dificil
y con importantes efectos adversos.

Las formas bucofaciolingual y mixta consisten en mo-
vimientos que afectan varios grupos musculares; la cui-
dadosa evaluacion clinica permite la identificacion de los
musculos predominantemente involucrados para su ma-
nejo con las técnicas anteriormente descritas, estas for-
mas son de més dificil tratamiento.™

DISTONIA FARINGEA

Conocida como “Disfonia espasmddica” es una distonia
focal considerada por algunos de tipo ocupacional con fluc-
tuaciones circadianas caracterizadas por afeccion a cuer-
das vocales con dos tipos de presentacion:



88

Lopez Ruiz Minerva, et al. Sindrome de Meige
Rev Mex Neuroci 2009; 10(2): 80-89

» Distonia laringea de aduccion: siendo ésta la mas
frecuente caracterizada por la presencia de voz
entrecortada y fluctuante, en la cual se observa en la
laringoscopia directa el cierre y apertura de las cuer-
das vocales en forma de espasmos, en la cual se apli-
ca latoxina en el masculo tiroaritenoideo.

e La distonia laringea de abduccidn: rara en su fre-
cuencia y caracterizada por la disminucion o falta de
potencia en la voz, dada por el cierre posterior de las
cuerdas vocales y en la cual se aplica la toxina en el
mausculo cricoaritenoide posterior.

Las técnicas son dificiles y requieren adiestramiento
especial, existe una técnica directa que se realiza me-
diante laringoscopia directa o una indirecta o percutanea,
mediante guia electromiografica con alto indice de fallas.
La dosis recomendada varia de 2 a 4 Ul por lado. Dosis
mayores suelen asociarse a mayores efectos adversos,
principalmente disfagia.®*

OTRAS ALTERACIONES
OROMANDIBULARES

Espasmo hemimasticatorio

Este raro trastorno del nervio trigémino se caracteriza
por contracciones unilaterales de los musculos que cie-
rran la mandibula, principalmente temporal y masetero y
regularmente asociado a hemiatrofia facial.

Los hallazgos neurofisiol6gicos sugieren una excita-
cién ectopica de larama motora del nervio trigémino o de
nacleo, andloga a la relacionada con el espasmo hemifacial
y puede ser debida al atropamiento del nervio facial en
sus ramas motoras en la fosa infratemporal o
desmielinizacion de las ramas motoras del nervio trigémino.

De manera anecddtica se ha reportado el uso de toxi-
na botulinica tipo A (Botox®) con resultados favorables.
No existen reportes de uso de otras formas de toxinas
botulinicas.’

CONCLUSIONES

En nuestro pais y de acuerdo con la literatura interna-
cional revisada no se encontraron estudios con validez
cientifica para darle niveles de evidencia al uso de las
diferentes toxinas para su aplicacion en el uso del sindro-
me de Beige, Brueghel o DOM.

Tampoco hay estudios epidemiolégicos en nuestro pais,
ni sugerencias de escalas para el uso en estos tipos de distonia.

Consideramos necesaria la realizacion de cursos talle-
res para la técnica en la aplicacion practica en este tipo
de distonias.

RECOMENDACIONES

Se realice un estudio epidemiol6gico mexicano como
base para poder hacer otro tipo de estudios en los cuales
se defina cual es la mejor escala utilizada en este tipo de
distonias, que se reporte la comparacion de los tres tipos
de toxina existentes en México y poder darle a la comuni-
dad médica estudios con niveles de evidencia a estos
medicamentos.

Cuando haya la sospecha o el antecedente y/o el uso
actual de neurolépticos, sugerimos que antes de conside-
rar la aplicacion de cualquier tipo de toxina botulinica se
suspendan antes los medicamentos previos y se usen los
tratamientos para revertir dichos efectos adversos y en-
tonces si, de no haber la respuesta esperada, evaluar y
aplicar la toxina.

Se sugieren las siguientes dosis (Tabla 2) por misculo
y con distribucién de puntos y poniendo ENFASIS en que
deberéa considerarse que las toxinas no tiene equivalencia
entre si y que debera valorarse en forma individual en
cada paciente el peso, estatura y tamafio de cada muscu-
lo con el fin de disminuir los efectos no deseados de la
toxina en los pacientes
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